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Bildgebung vaskulärer 
Malformationen mit 
Magnetresonanz-
tomographie
Einleitung
Vaskuläre Malformationen umfassen ein 
breites, heterogenes Spektrum und stel-
len nicht selten eine diagnostische Her-
ausforderung dar. Sie können sämtliche 
Körperregionen betreffen und eine ho-
he Morbidität und Mortalität haben. Je-
de Angiodysplasie hat ihren eigenen in-
dividuellen Charakter, sowohl betreffend 
der Anatomie als auch des klinischen Bil-
des [20]. Angiodysplasien sollten gemäß 
der „Hamburger-Klassifikation“ einge-
teilt werden [2]. Dabei wird eine vaskulä-
re Malformation gemäß ihrer Gefäßzuge-
hörigkeit (arteriell, kapillär, lymphatisch) 
und der vorhandenen Hämodynamik als 
mit hohem Durchfluss („high flow“) oder 
niedrigem Durchfluss („low flow“) einge-
teilt (. Tab. 1). Somit ist es möglich, eine 
vaskuläre Malformation bezüglich Be-
schaffenheit, Therapie und Prognose ein-
zuteilen. Um sie bildgebend präzise klas-
sifizieren zu können, eignen sich die Du-
plexsonographie und die Magnetreso-
nanztomographie (MRT). Insbesondere 
eignet sich jedoch die MRT, um eine vas-
kuläre Malformation zusätzlich zu ihrer 
Klassifizierung auch präzise bezüglich 
ihrer Ausdehnung und ihres hämodyna-
mischen Verhaltens beurteilen zu können 
[5]. Während die Duplexsonographie tra-
ditionell die initiale Bildgebung war, ist 
diese Methode jedoch hinsichtlich des 
begrenzten Bildfeldes und der limitierten 
Eindringtiefe sowie der Untersucherab-
hängigkeit eingeschränkt. Die MRT hin-
gegen ist in Kombination mit MR-Angio-
graphie (MRA) mit Gadolinium als Kon-
trastmittel von hohem Stellenwert, um 
die Ausdehnung einer Läsion, insbeson-
dere in tiefer gelegeneren Regionen, und 
deren Beziehung zu den angrenzenden 
Strukturen darzustellen. Die dreidimen-
sionale (3D), zeitlich aufgelöste dynami-
sche MRA liefert wichtige Informationen 
bezüglich der Hämodynamik.
Magnetresonanztomographie
Die MRT ist die Modalität der Wahl zur 
Darstellung und Klassifizierung von vas-
kulären Malformationen [12]. Mittels der 
MRT lässt sich die Ausdehnung einer An-
giodysplasie einschließlich ihrer Bezie-
hung zu den angrenzenden anatomischen 
Strukturen definieren. Somit lassen sich 
wichtige Informationen zur Therapiepla-
nung gewinnen. Die Auswahl der MRT-
Spulen hängt jeweils von der zu untersu-
chenden anatomischen Region und der 
Größe der Angiodysplasie ab. Prinzipiell 
sollte jeweils die kleinste verfügbare Spu-
le verwendet werden, falls die gesamte Lä-
sion noch vollständig dadurch abgedeckt 
wird. Eine Phased-Array-Spule des Tor-
sos kann zur MRT von Thorax, Abdomen 
und Becken verwendet werden sowie spe-
zielle periphere Phased-Array-Spulen zur 
Bildgebung der Extremitäten. Falls die Lä-
sion palpierbar oder gar sichtbar ist, sollte 
zuvor eine Markierung auf der Haut erfol-
gen. Die Läsion sollte jeweils in zwei Ebe-
nen dargestellt werden, die idealerweise 
orthogonal zueinander sind.
Das Untersuchungsprotokoll sollte 
Spin-Echo- (SE-) oder Turbospin-Echo- 
(TSE-)Sequenzen enthalten, um die ana-
tomischen Gegebenheiten abzubilden. 
Ferner sollten fettsupprimierte T2-ge-
wichtete oder Inversion-recovery-Se-
quenzen (z. B. Turbo-inversion-recove-
ry-magnitude- (TIRM-)Sequenzen) ak-
quiriert werden, um die gesamte Ausdeh-
nung der Läsion darzustellen [10]. Eine 
MRA mit dreidimensionalen T1-gewicht-
eten Gradientenechosequenzen (GRE) 
und intravenöser Gabe von gadolinium-
haltigem Kontrastmittel ist notwendig, 
um die Perfusion einer vaskulären Mal-
formation zu beurteilen. Dabei werden 
die Aufnahmen sowohl in der arteriel-
len als auch in mehreren späteren venö-
sen Phasen akquiriert. Um eine Subtrak-
tion mit anschließenden 3D-Rekonstruk-
tionen durchführen zu können, sollte vor 
Kontrastmittelgabe immer eine native Se-
rie erfolgen.
Um eine vaskuläre Malformation voll-
ständig beurteilen zu können, ist eine 
funktionelle Analyse der betroffenen vas-
kulären Strukturen notwendig. Aus die-
sem Grund ist eine MRA mit einer hohen 
zeitlichen Auflösung, z. B. mittels TWIST 
(„time-resolved angiography with sto-
chastic trajectories“) essenziell [13, 14]. Bei 
dieser Technik werden MRA-Sequenzen 
verwendet, die sowohl eine hohe zeitliche 
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als auch eine hohe räumliche Auflösung 
haben. Dadurch lässt sich bildgebend die 
arterielle Phase klar von der venösen Pha-
se unterscheiden. Somit ist auch die Dar-
stellung der Flussrichtung einschließlich 
eines frühen venösen Shunts möglich, 
wobei potenzielle Artefakte auf ein Mini-
mum reduziert werden [16]. Folglich las-
sen sich sowohl Architektur als auch die 
hämodynamischen Eigenschaften einer 
vaskulären Malformation klar erfassen, 
einschließlich der zuführenden und drai-
nierenden Gefäße, was nicht zuletzt für 
die Therapieplanung von großer Bedeu-
tung ist [21]. Diese Technik erlaubt auch 
die Unterscheidung zwischen Malforma-
tionen mit hohem und niedrigem Durch-
fluss [18].
Die Verwendung von T2*-gewicht-
eten Sequenzen ermöglicht in ausgewähl-
ten Fällen die Detektion von Verkalkun-
gen oder Hämosiderin. In den Gefäßen 
einer vaskulären Malformation mit ho-
hem Durchfluss findet sich auf der T2*-
gewichteten Sequenz eine hohe Signalin-
tensität, während in den Gefäßen einer 
vaskulären Malformation mit niedrigem 
Durchfluss kein Signal vorhanden ist [5].
Ein standardisiertes MR-Protokoll zur 
Untersuchung einer vaskulären Malfor-
mation dauert in etwa 45 min und be-
inhaltet folgende Sequenzen (. Tab. 2): 
HASTE- (Half-Fourier-acquisition- 
single-shot-turbo-spin-echo-)Sequen-
zen in drei Ebenen (koronar, sagittal und 
axial), koronare und axiale TIRM, koro-
nare und axiale T1-gewichtete TSE, koro-
nare 3D TWIST und/oder FLASH- (Fast-
low-angle-shot-)MRA ohne und mit 
Kontrastmittel in arteriellen und venö-
sen Phasen und eine fettsupprimierte T1-
gewichtete VIBE („volumetric interpola-
ted breath-hold examination“) nach Kon-
trastmittelgabe. Die MRA sollte im An-
schluss an die Untersuchung mittels 2-D- 
und 3-D-Rekonstruktionen nachbearbei-
tet werden einschließlich der MIP („maxi-
mum intensity projection). Die Kombina-
tion aus einem intravasalen gadolinium-
haltigen Kontrastmittel (z. B. Gadofove-
set Trisodium) und einer Steady-state-Se-
quenz ermöglicht in der Äquilibriums-
phase eine hochauflösende Darstellung 
sowohl der arteriellen als auch der venö-
sen Gefäße [11, 15]. Insbesondere bei der 
Verwendung von MRA kann die Verwen-
dung eines MR-Scanners mit einer höhe-
ren Feldstärke (z. B. 3 Tesla anstatt 1,5 Tes-
la) von Vorteil sein, da somit die TWIST 
von einer höheren zeitlichen Auflösung 
profitiert und die Steady-state-Sequenz 
mit einer höheren räumlichen Auflösung 
möglich ist. Auf der anderen Seite kann 
die Verwendung einer höheren Feldstärke 
auch die Anfälligkeit für Artefakte erhö-
hen, insbesondere bei rumpfnahen Kör-
perregionen.
Vaskuläre Malformationen
Kongenitale vaskuläre Malformationen 
sind bereits beim Neugeborenen ange-
legt, wenn auch nicht immer direkt er-
kennbar. In der Regel wachsen vaskuläre 
Malformationen proportional zum Kör-
per und bilden sich nicht spontan zurück. 
Das Wachstum einer vaskulären Malfor-
mation kann durch hormonale Einflüsse 
während Pubertät oder Schwangerschaft 
oder durch Thrombose, Infektion, Trau-
ma oder aber auch unvollständige Be-
handlung stimuliert werden [16]. Vasku-
läre Malformationen können infiltrativ 
wachsen und mehrere Gewebsschichten 
befallen. Sie lassen sich in Malformatio-
nen mit hohem („high flow“) oder niedri-
gem („low flow“) Durchfluss unterteilen, 
wobei letztere 90% der vaskulären Malfor-
mationen außerhalb des zentralen Ner-
vensystems ausmachen. Zusätzlich zur 
Darstellung der anatomischen Ausdeh-
nung einer angiodysplastischen Läsion ist 
die Unterscheidung bezüglich der Fluss-
dynamik essenziell zur Planung einer chi-
rurgischen oder interventionellen Thera-
pie. Im Zusammenhang mit Syndromen 
findet man zum Teil komplexe kombi-
nierte Malformationen wie beispielswei-
se bei Klippel-Trenaunay-,  Sturge-Weber-, 
Parkes-Weber- oder Maffucci-Syndrom.
Tab. 1  Bildgebung vaskulärer Malformationen mit MRT. (Adaptiert nach Flors et al. [9])
Bildgebung vaskulärer Malformationen mit MRT
Vaskuläre Malformationen mit niedrigem Durchfluss („low flow“)
Venös Septierte lobulierte Läsion ohne große raumfordernde Komponente, Phlebolithen 
(niedrige Signalintensität), Flüssigkeitsniveaus, niedrige Signalintensität in der 
T1-Gewichtung, hohe Signalintensität in der T2-Gewichtung, keine flussbedingte 
Signalauslöschung („flow voids“), infiltrative Ausdehnung ins umliegende Gewebe, 
keine Kontrastmittelaufnahme in der arteriellen Phase, langsame diffuse Kontrast-
mittelaufnahme in der späten venösen Phase
Lymphatisch Septierte lobulierte Läsion mit Flüssigkeitsniveaus, niedrige Signalintensität in der 
T1-Gewichtung, hohe Signalintensität in der T2-Gewichtung, keine flussbedingte 
Signalauslöschung („flow voids“), infiltrative Ausdehnung ins umliegende Gewebe, 
randständige und septale Kontrastmittelaufnahme (makrozystische Läsion) oder 
nahezu keine Kontrastmittelaufnahme (mikrozystische Läsion)
Kapillär Verdickung von Haut und Subkutis
Vaskuläre Malformationen mit hohem Durchfluss („high flow“)
AVM/AVF Keine direkt raumfordernde Läsion, prominente zuführende Arterien und drainie-
rende Venen, flussbedingte Signalauslöschung („flow voids“), infiltrative Ausdeh-
nung, frühe arterielle Kontrastmittelaufnahme (einschließlich des Nidus bei der 
AVM) und frühes venöses Shunting
Tab. 2  MRT-Protokoll zur diagnostischen Bildgebung vaskulärer Malformationen
Diagnostische Bildgebung vaskulärer Malformationen: MRT-Protokoll
Sequenz Orientierung
HASTE („half Fourier acquisition single-shot turbo spin-echo“) Axial, koronar, sagittal
TIRM („turbo-inversion recovery-magnitude“) Axial, koronar
Turbospin-Echo (TSE) mit T1-Gewichtung Axial, sagittal
Turbospin-Echo (TSE) mit T2-Gewichtung, gegebenenfalls mit Fett-
suppression
Axial
3-D-MR-Angiographie TWIST („time-resolved angiography with sto-
chastic trajectories“) mit Kontrastmittel
Koronar mit 2-D- und 3-D-
Rekonstruktionen
VIBE („volumetric interpolated breath-hold examination“) oder/und 
„steady-state“ nach (intravasaler) Kontrastmittelgabe
Axial, koronar oder sagittal
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Venöse Malformation
Die venöse Malformation ist die häufigste 
Form der peripheren vaskulären Malfor-
mation [7]. Sie ist in der Regel im Kopf- 
oder Halsbereich (40%), an den Extremi-
täten (40%) oder am Körperstamm (20%) 
zu finden [6]. Insgesamt machen sie etwa 
zwei Drittel aller vaskulären Malforma-
tionen aus. Eine venöse Malformation 
entspricht einer vergleichsweise einfach 
strukturierten Malformation mit einem 
pathologischen venösen Netzwerk und 
niedrigem Durchfluss [7]. Histologisch 
besteht sie sowohl aus kleineren als auch 
aus größeren dysplastischen, postkapil-
lären, dünnwandigen Gefäßkanälen mit 
spärlicher glatter Muskulatur und variab-
len Anteilen aus hamartomatösem Stro-
ma, Thromben und Phlebolithen [6]. Die 
dysplastischen venösen Kanäle sind in der 
Regel mit den normalen Venen in der un-
mittelbaren Umgebung über enge Kanäl-
chen verbunden. Die krankhafte Struktur 
der Wandmuskulatur wird für die fort-
schreitende Expansion dieser Läsionen 
verantwortlich gemacht.
»  Die venöse Malformation ist 
die häufigste Form der peripheren 
vaskulären Malformation
Obgleich eine venöse Malformation be-
reits seit Geburt vorhanden ist, manifes-
tieren sich die Symptome meist erst im 
jungen Erwachsenenalter. Das klinische 
Bild wird jeweils durch die individuel-
le Ausdehnung einer venösen Malforma-
tion bestimmt, insbesondere der Tiefen-
ausdehnung. Eine oberflächliche kutane 
venöse Malformation hat eine schwach 
bläuliche Farbe, lässt sich leicht kompri-
mieren, ist nicht pulsierend und vergrö-
ßert sich unter Valsalva-Manöver. Eine 
venöse Malformation kann mehrere Ge-
websschichten befallen und sich inner-
halb der angrenzenden Gewebsstruktu-
ren ausdehnen (Fett, Muskel, Sehne oder 
Knochen). Eine venöse Malformation 
kann sich in Form von Schmerzen, einge-
schränkter Mobilität und Skelettdeformi-
tät manifestieren.
Die MRT einer venösen Malforma-
tion zeigt in der Regel eine septierte Lä-
sion mit einer intermediären bis niedri-
gen Sig nalintensität in der T1-Gewich-
tung und einer erhöhten Signalgebung auf 
T2-gewichteten Bildern (. Abb. 1). Gele-
gentlich verursachen Einblutung oder ein 
hoher Proteingehalt die Ausbildung von 
Flüssigkeitsniveaus innerhalb der Läsion. 
Im Fall eines Thrombus oder einer Ein-
blutung wird das Bild insbesondere in der 
T1-Gewichtung hinsichtlich der Signal-
gebung heterogener. Phlebolithen kön-
nen ein wichtiger Hinweis auf das Vor-
liegen einer venösen Malformation sein 
[8]. Diese äußern sich als kleine Foci mit 
niedriger Signalintensität auf den Pulsse-
quenzen. Insbesondere fettsupprimierte 
T2-gewichtete und STIR-Sequenzen sind 
vorzüglich zur Abgrenzung einer venösen 
Malformation geeignet [4]. Was die The-
rapie einer Angiodysplasie angeht, ist es 
wichtiger zu wissen, ob es sich um eine 
Läsion mit niedrigem Durchfluss han-
delt, als zu bestimmen, ob sie vornehm-
lich venös, lymphatisch oder kapillär ist. 
Für den Fall dass auf einer SE-Sequenz 
(z. B. T2-gewichtet mit Fettsaturierung) 
keine Signalauslöschung innerhalb eines 
Gefäßes bedingt durch hohe Flussge-
schwindigkeiten („flow voids“) erkenn-
bar sind, erhärtet das die Diagnose einer 
Low-flow-Malformation mit niedrigem 
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Zusammenfassung
Vaskuläre Malformationen sind Läsionen mit 
unterschiedlichen Charakteristika. Die kor-
rekte Diagnose kann mitunter schwierig sein. 
Wichtig ist hierbei auch, dass die korrekte No-
menklatur verwendet wird. Die Magnetreso-
nanztomographie (MRT) ist als bildgebende 
Modalität am ehesten geeignet, um eine vas-
kuläre Malformation korrekt einteilen zu kön-
nen. Mithilfe der MRT lässt sich sowohl die 
Ausdehnung einer Angiodysplasie als auch 
deren Lagebeziehung zu anderen wichtigen 
anatomischen Strukturen bestimmen. Ferner 
ist mithilfe der MRT eine funktionelle Analyse 
der beteiligten vaskulären Strukturen mög-
lich. Insbesondere die dynamische MR-An-
giographie mit gadoliniumhaltigem Kont-
rastmittel liefert wertvolle hämodynamische 
Informationen und ermöglicht es, zwischen 
Malformationen mit niedrigem Durchfluss 
(„low flow“) und solchen mit hohem Durch-
fluss („high flow“) zu unterscheiden. Zu der 
Gruppe der Gefäßmalformationen mit nied-
rigem Durchfluss gehören venöse, lympha-
tische, kapilläre oder gemischte Läsionen. 
Bei den Gefäßmalformationen mit hohem 
Durchfluss wird die arteriovenöse Malfor-
mation (AVM) von der arteriovenösen Fistel 
(AVF) unterschieden. Die MRT bildet eine so-
lide Grundlage bei der Therapieplanung vas-
kulärer Malformationen.
Schlüsselwörter
Vaskuläre Malformation · 
Magnetresonanztomographie · Hoher 
Durchfluss · Niedriger Durchfluss · 
Angiodysplasie
Imaging of vascular malformations with 
magnetic resonance imaging
Abstract
Vascular malformations are lesions with vari-
able characteristics. Finding the correct diag-
nosis and therapy can be challenging. In this 
context it is fundamental to use the correct 
nomenclature. Magnetic resonance imaging 
(MRI) is the most suitable modality to correct-
ly classify a vascular malformation as MRI ac-
curately demonstrates both the extent of the 
lesion and its anatomical relationship to adja-
cent structures and tissues. Furthermore, MRI 
facilitates functional and hemodynamic ves-
sel analysis including dynamic time-resolved 
gadolinium contrast material-enhanced three 
dimensional MR angiography. This is essen-
tial to differentiate vascular malformations 
with low flow, e.g. venous, lymphatic, capil-
lary, or mixed lesions, from lesions with high 
flow, e.g. arteriovenous malformations (AVM) 
or arteriovenous fistulas (AVF). The MRI tech-
nique forms a solid foundation for both diag-
nostic imaging and therapy planning of vas-
cular malformations.
Keywords
Vascular malformation · Magnetic 
resonance imaging · High flow · Low flow · 
Angiodysplasia
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Durchfluss. Zusätzlich durchgeführte Se-
quenzen nach Kontrastmittelgabe (T1-ge-
wichtet mit Fettsaturierung) können da-
bei behilflich sein, andere Ursachen für 
eine niedrige Signalintensität von „flow 
 voids“ zu unterscheiden. Während Phle-
bolithen und Verkalkungen typischerwei-
se auf allen Sequenzen zu einer Signalaus-
löschung führen, zeigen „flow voids“ eine 
hohe Sig nalintensität auf GRE-Sequen-
zen und eine Kontrastmittelanreicherung 
nach Gadoliniumgabe.
Venöse Malformationen sind unter 
anderem dadurch charakterisiert, dass sie 
keine frühe bzw. arterielle Kontrastmittel-
aufnahme zeigen. Ferner haben sie keine 
kaliberstarken zuführenden Gefäße noch 
zeigen sie Hinweise für arteriovenöses 
Shunting. Typischerweise füllt sich eine 
venöse Malformation langsam mit Kon-
trastmittel und zeigt dabei eine charakte-
ristische noduläre Kontrastmittelaufnah-
me der gewundenen Gefäßstrukturen in 
der späten venösen Kontrastmittelphase 
(ca. 90 s nach Kontrastmittelgabe). Für die 
Therapieplanung sollte in eben dieser spä-
ten Phase nach Kontrastmittelgabe bild-
gebend eine Verbindung zwischen ober-
flächlichem und tiefem Venensystem aus-
geschlossen werden, da dadurch das Risi-
ko für eine tiefe Venenthrombose erhöht 
wäre. Obgleich eine venöse Malformati-
Abb. 1 8 29-jährige Patientin mit einer venösen Malformation der rechten unteren Extremität. a Die flüssigkeitssensitive 
TIRM-Sequenz zeigt hyperintense ektatische Venen (Pfeilspitzen) insbesondere in der Subkutis von Ober- und Unterschen-
kel. b MRA mit Gadolinium in der venösen Phase zeigt eine Kontrastmittelanreicherung der ektatischen Venen (Pfeilspitzen). 
c Die T1-gewichtete fettsupprimierte Sequenz nach Kontrastmittelgabe zeigt eine trunkale Ektasie des tiefen Venensystems 
(Pfeilspitzen; V. femoralis superficialis bis 3,3 cm messend) und subkutan ektatische venöse Gefäße. d Die Füllungsdefekte in 
den Venen nach Kontrastmittelgabe entsprechen Phlebolithen (Pfeilspitzen)
Abb. 2 8 31-jährige Patientin mit gemischt lymphatisch-venöser Malformation der linken Wange. a Auf der T2-gewichteten 
Turbospin-Echo-Sequenz hat die lymphatisch-venöse Malformation eine inhomogene Signalgebung (Pfeilspitze). b Nach Di-
rektpunktion mit Kontrastmittelinjektion Darstellung der Malformation der linken Wange mit venös drainierendem Gefäß 
(Pfeilspitze) (Courtesy Dr. Zubler). c Darstellung der Malformation in der digitalen Subtraktionsangiographie (Pfeilspitze)
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on in Ausnahmefällen ein Ödem der um-
gebenden Weichteile oder/und ein fibrös-
fetthaltiges Stroma haben kann, präsen-
tiert sie sich nur in den seltensten Fällen 
tumorös. Folglich sollten tumorös anmu-
tende Läsionen biopsiert werden.
Lymphatische Malformation
Die lymphatische Malformation ist die 
zweithäufigste vaskuläre Malformation 
(. Abb. 2). In den meisten Fällen ist eine 
venöse Malformation in bis zu 80% der 
Fälle in der Halsregion lokalisiert, insbe-
sondere in den posterioren Halsweichtei-
len oder in der Axillaregion (20%). Nur 
selten ist eine lymphatische Malformati-
on an den Extremitäten lokalisiert [6, 16]. 
Eine lymphatische Malformation besteht 
aus einem umgebenden Endothel, wel-
ches mit Chylus gefüllt ist. Sie entstehen 
aus sequestrierten lymphatischen Säck-
chen, die nicht mit den peripheren Ab-
flusskanälchen kommunizieren. Zysti-
sche Malformationen lassen sich in mi-
kro- und makrozystische Typen unter-
teilen. Letztere bestehen aus multiplen 
Zysten kleiner als 2 mm, die in eine fes-
te Matrix eingebettet sind. Makrozys-
tische Läsionen hingegen bestehen aus 
größeren Zysten unterschiedlicher Grö-
ße [19]. Häufig sind lymphatische Malfor-
mationen noch mit anderen Gefäßmal-
formationen vergesellschaftet. In der Re-
gel wird eine lymphatische Malformation 
bis zum zweiten Lebensjahr entdeckt. Kli-
nisch manifestiert sie sich als Weichteil-
masse mit gummiähnlicher Konsistenz. 
Während eine mikrozystische lymphati-
sche Malformation durch die Haut wach-
sen kann, ist eine makrozystische Malfor-
mation in der Regel unter der Haut loka-
lisiert. Im Vergleich zur venösen Malfor-
mation lässt sich die lymphatische Malfor-
mation nicht komprimieren.
MR-tomographisch stellt sich die lym-
phatische Malformation lobuliert mit Sep-
ten dar. In der T1-Gewichtung ist ihre Sig-
nalgebung intermediär bis abgeschwächt, 
in der T2-Gewichtung hingegen erhöht. 
Abb. 3 8 37-jährige Patientin mit gemischt venös-lymphatischer Malformation gluteal links. a MRA mit intravasalem Kon-
trastmittel. In der arteriellen Phase (links) keine vermehrte arterielle Versorgung der Malformation gluteal links. In der ve-
nösen Phase (rechts) Nachweis von ektatischen Venen gluteal links (Pfeilspitzen). b Native transversale T2-gewichtet Turbo-
spin-Echo-Sequenz mit Fettsaturierung. Gluteal links Nachweis von ektatischen Gefäßen (Pfeilspitzen). Ohne Kontrastmittel-
gabe lässt sich jedoch nicht definitiv zwischen einer venösen oder lymphatischen Malformation unterscheiden. c MRA mit 
 Steady-State (Auflösung 0,8 mm) nach Gabe von intravasalem Kontrastmittel. Es zeigen sich vornehmlich erweiterte Lymph-
gefäße ohne Kontrastmittelanreicherung (Pfeilspitze) und weniger stark ausgeprägt auch ektatische Venen, die mit Kontrast-
mittel gefüllt sind (Pfeil), entsprechend dem Bild einer gemischt venös-lymphatischen Malformation
Abb. 4 8 30-jähriger Patient mit Klippel-Trenaunay-Syndrom der rechten unteren Extremität. a In der 
venösen Phase der MR-Angiographie Nachweise von subkutanen varikös erweiterten Venenkonvo-
luten am lateralen Oberschenkel (Pfeilspitze). b Transversale Steady-state-MRA mit kontrastmittelauf-
nehmenden varikösen Venen (Pfeilspitze). c In der aszendierenden Phlebographie Nachweis von sub-
kutanen varikös erweiterten Venenkonvoluten am lateralen Oberschenkel mit venöser Drainage (Pfeil)
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Häufig sind interne Flüssigkeitsniveaus 
zu finden. Eine lymphatische Malformati-
on kann ein infiltratives Wachstumsmus-
ter aufweisen und dabei mehrere unter-
schiedliche Gewebsschichten befallen. In 
der Regel zeigt eine lymphatische Malfor-
mation keine Kontrastmittelaufnahme, 
bei der makrozystischen lymphatischen 
Malformation kann es jedoch zu einer 
peripheren Kontrastmittelaufnahme der 
Kapsel bzw. der Septen kommen. In sel-
tenen Fällen kann auch eine mikrozysti-
sche Malformation diffus Kontrastmittel 
aufnehmen, bedingt durch kleine, nicht 
wahrnehmbare Septen oder eine venö-
se Komponente bei gemischt venös-lym-
phatischer Malformation. Insbesondere in 
letzterem Fall kann die Differenzierung 
zur rein venösen Malformation schwierig 
sein (. Abb. 3).
Kapilläre Malformation
Eine kapilläre Malformation findet sich 
bei 0,3% der Neugeborenen als rötliche 
Hautverfärbung, mehrheitlich im Kopf- 
und Halsbereich [16]. Sie sind Regionen 
einer angeborenen Ektasie von dünnwan-
digen pathologischen schmalkalibrigen 
Hautgefäßen. Obgleich kapilläre Malfor-
mationen in der Regel an der Haut oder 
Schleimhaut auftreten, können sie auch 
kennzeichnend für komplexere Anoma-
lien wie Sturge-Weber-, Klippel-Trenau-
nay- und Parkes-Weber-Syndrome sein 
[8, 16]. Beim Sturge-Weber-Syndrom fin-
det sich eine einseitige kapilläre Malfor-
mation im Versorgungsgebiet des N. tri-
geminus in Kombination mit ipsilateraler 
leptomeningealer Malformation, Atro-
phie und Verkalkung des darunterliegen-
den zerebralen Kortex und Malformati-
on der Aderhaut [4, 5]. Das Klippel-Tre-
naunay-Syndrom bezeichnet eine kombi-
nierte kapillär-venöse Malformation des 
Körperstammes und der Extremitäten 
mit vermehrtem Wachstum der betroffe-
nen Extremitäten (. Abb. 4). Das Parkes-
Weber-Syndrom ist eine kutane kapilläre 
Malformation mit Hypertrophie der be-
troffenen Extremität in Kombination mit 
AVFs und kongenital varikös erweiterten 
Venen.
MR-tomographisch präsentiert sich 
eine kapilläre Malformation subtil als 
Hautverdickung und gelegentlich auch 
noch mit verdickter Subkutis als einzige 
Befunde [16].
Kapillär-venöse Malformation
Eine kapillär-venöse Malformation ist 
eine Kombination aus einer Malforma-
tion mit niedrigem Durchfluss, die von 
dysplastischen kapillären Gefäßen gebil-
det wird, und vergrößerten postkapillären 
Gefäßen. MR-tomographisch präsentiert 
sie sich ähnlich wie eine venöse Malfor-
mation. Eine dynamische, zeitlich hoch-
aufgelöste 3-D-MRA mit gadolinium-
haltigem Kontrastmittel ist diagnostisch 
wertvoll, weil eine kapillär-venöse Malfor-
mation in der Regel früh eine homogene 
Kontrastmittelaufnahme zeigt, wohinge-
gen eine venöse Malformation erst in der 
Spätphase Kontrastmittel anreichert.
Vaskuläre Malformationen mit 
hohem Durchfluss („high flow“)
Bei etwa 10% aller vaskulären Malforma-
tionen der Extremitäten handelt es sich 
um sog. „high flow“ Malformationen wie 
arteriovenöse Malformationen (AVM) 
oder arteriovenöse Fisteln (AVF) [3]. Bei 
der AVF handelt es sich um einen singulä-
ren Gefäßkanal zwischen Arterie und Ve-
ne, wobei die AVM aus zuführenden Ar-
terien, drainierenden Venen und einem 
Nidus aus multiplen dysplastischen Ge-
fäßkanälchen besteht, welche Arterien 
und Venen ohne Vorhandensein eines re-
gulären kapillären Betts miteinander ver-
binden.
Arteriovenöse 
Malformation (AVM)
Eine AVM ist bereits zum Zeitpunkt der 
Geburt angelegt, befindet sich jedoch zu 
diesem Zeitpunkt noch im Ruhezustand 
[8]. In der Regel manifestiert sich eine 
Abb. 5 9 44-jähriger Pa-
tient mit einer AVM am 
medialen linken Unter-
schenkel. a Selektive DSA 
der linken A. tibilais pos-
terior in arterieller Phase 
mit Feedergefäßen aus der 
A.  tibialis posterior (Pfeil-
spitze). b Die venöse Pha-
se zeigt einen frühen venö-
sen Rückstrom (Pfeil). c Kor-
respondierende MRA in der 
arteriellen Phase mit Fee-
dergefäßen aus der A. ti-
bialis posterior (Pfeilspit-
ze) und frühem venösem 
Rückstrom (Pfeil). d Steady-
State 3-D-MRA mit intrava-
salem Kontrastmittel (Auf-
lösung 0,8 mm) mit patho-
logischen subkutanen Ge-
fäßkonvoluten (Pfeil)
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AVM nicht vor dem jungen Erwachse-
nenalter. Ähnlich wie andere vaskuläre 
Malformationen wächst eine AVM pro-
portional zum Wachstum des Körpers 
mit beschleunigtem Wachstum bei hor-
monaler Stimulation wie beispielsweise 
während der Pubertät oder einer Schwan-
gerschaft oder durch Thrombose, Infek-
tion oder Trauma. Klinisch manifestiert 
die AVM sich als rötlich überwärmte und 
pulsierende Raumforderung mit einem 
Schwirren. Sie kann zu übermäßigem 
Knochenwachstum, arteriellem Anzapf-
phänomen (Steal-Syndrom) und Hautis-
chämie führen. Im fortgeschrittenen Sta-
dium kann es sogar zur Ulzeration mit 
Blutung kommen.
MR-tomographisch zeigen sich elon-
gierte und vergrößerte zuführende Arte-
rien mit hohem Durchfluss („high flow“) 
und drainierende Venen, welche sich mit 
flussbedingter Signalauslöschung („flow 
voids“) in SE-Sequenzen und mit hoher 
Signalintensität auf GRE-Sequenzen zei-
gen. In der Regel liegt keine direkt ab-
grenzbare Raumforderung vor. Eine in-
traossäre Ausdehnung äußert sich in der 
T1-Gewichtung als Signalabfall des Kno-
chenmarks [8]. Strukturen mit einer ho-
hen Sig nalintensität in der T1-Gewich-
tung entsprechen in erster Linie einer 
Einblutung, einer intravasalen Thrombo-
se oder einem Flussartefakt [1]. Um zu-
führende Arterien und drainierende Ve-
nen besser beurteilen zu können, emp-
fiehlt sich die Gabe von gadoliniumhal-
tigem Kontrastmittel (. Abb. 5). Dabei 
lässt sich das dynamische Kontrastmittel-
verhalten einer AVM mittels einer zeitlich 
hochaufgelösten 3-D-MRA gut darstellen 
(. Abb. 6). In der Regel zeigen sich in-
nerhalb von wenigen Sekunden eine zu-
nehmende Kontrastmittelaufnahme und 
ein früher venöser Abfluss.
Arteriovenöse Fistel (AVF)
Eine kongenitale AVF manifestiert sich 
in der Regel im Kopf- und Halsbereich 
und unterscheidet sich von einer erwor-
benen AVF. Eine erworbene AVF ist häu-
fig iatrogen oder posttraumatisch bedingt 
(. Abb. 7). MR-tomographisch zeigen 
sich sowohl die arteriellen als auch die ve-
nösen Komponenten mit deutlicher Sig-
nalauslöschung auf den SE-Sequenzen 
oder mit hoher Signalintensität auf den 
GRE-Sequenzen ohne den direkten Nach-
weis einer Raumforderung [17]. In Aus-
nahmefällen kann eine chronische erwor-
bene AVF das Vorliegen einer AVM si-
mulieren, da der Fluss so hoch sein kann, 
dass die proximalen zuführenden Arte-
rien und die drainierenden Venen eben-
falls pathologisch hypertrophieren.
Abb. 6 8 37-jährige Patientin mit arteriovenöser Malformation der linken Wange. a MR-tomographisch in der T1-gewicht-
eten fettsaturierten Sequenz nach Kontrastmittelgabe Nachweis der arteriovenösen Malformation der linken Wange sowohl 
in der transversalen (rechts) als auch koronaren (links) Schnittführung (11×8 mm; Pfeil; Courtesy Prof. Dr. Wiest). b MR-Angio-
graphie mit einer zeitlich hochaufgelösten TWIST. Nach Kontrastmittelgabe zeigt sich in den Sequenzen ein homogenes, ar-
terielles Enhancement der Läsion (Pfeile). Arterielle Feedergefäße kommen aus der A. maxillaris und A. facialis
Abb. 7 9 46-jähriger 
Patient mit posttrau-
matischer AVF am lin-
ken Oberschenkel. a 
Die 3-D-Rekonstruk-
tion („volume rende-
ring“) einer Angiogra-
phie mit Computerto-
mographie zeigt die 
AVF ausgehend von 
der V. femoralis pro-
funda (Pfeil) mit Hyper-
trophie der proximalen 
Arterien (Courtesy Dr. 
Haller). b Auf der MIP 
(Maximum-Intensity-
Projektion) ist eben-
falls die AVF (Pfeil) mit 
frühem venösem Ab-
fluss erkennbar
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Fazit für die Praxis
F  Vaskuläre Malformationen können 
bezüglich ihrer Ausprägung sehr 
unterschiedlich sein.
F  Die Verwendung der korrekten No-
menklatur ist essenziell, insbesonde-
re die Unterscheidung von vaskulä-
ren Malformationen mit hohem (AVM 
und AVF) und niedrigem Durchfluss 
(venös, lymphatisch, kapillär oder ge-
mischt).
F  Die Magnetresonanztomographie ist 
die bildgebende Methode der Wahl 
für Diagnostik und Therapieplanung.
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Bitte beachten
Ergänzender Hinweis zu:
E.S.  Debus  (2014)  Update  Gefäßmedizin 
–  Aortenerkrankungen.  Gefässchirurgie 
19:194-195 
Bei der Arbeit: „Screening auf Bauchaor-
tenaneurysmen bei Frauen“ wird im Kom-
mentar noch darauf hingewiesen, dass Frau-
en bei positiver Familienanamnese auch ge-
screent werden sollten.
Wir bitten diese nachträgliche Ergänzung zu 
beachten.
Die Redaktion
In eigener Sache
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